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Cephalees primaires 

Le diagnostic est essentiellement clinique, base sur le respect 
des criteres de I'lnternational Headache Society, la normalite 
de I'examen clinique et le recul temporel sur la maladie. Le traitement 
optimal depend de I'identification precise de la cephalee. 


Anne Donnet* 

L es cephalees, et la migraine en particulier, sont un des 
motifs de consultation les plus frequents en medecine 
generale. II s’agit, par ailleurs, d’une situation diagnos- 
tique souvent difficile, en raison de la multiplicity des 
diagnostics qui peuvent aller dune cephalee banale a une 
urgence absolue. Le traitement optimal des cephalees est 
fonction de I'identification du type de la cephalee et de 
son caractere primaire ou secondaire. 

Quatorze grandes classes de cephalees et algies faciales 
ont ete identifiees par Ilntemational Headache Society 
(IHS) 1 dont 4 primaires dominees par la migraine et la 
cephalee de tension; ce groupe comprend egalement les 
cephalees trigemino-autonomiques et les cephalees cir- 
constancielles. Les cephalees primaires manquent sou- 
vent de consideration, alors que le retentissement fonc- 
tionnel peut etre majeur et que les progres recents dans 
leur physiopathogenie conduisent a la mise en place de 
traitements specifiques. 

MIGRAINE 


II s’agit de la cephalee primaire dont l’epid emiologie est la 
mieux connue, et par ailleurs la plus frequente, puisqu’elle 
affecte plus de 20 % de la population Irariyaise, avec une 
nette predominance feminine. 2 Elle se traduit clinique- 
ment par des acces cephalalgiques paroxystiques dont la 
repetition aboutit a une maladie migraineuse qui temoi- 
gne d’une susceptibilite probablement genetique. A cette 


susceptibilite intrinseque s’associent des facteurs environ- 
nementaux qui jouent un role fondamental, en particulier 
dans le declenchement des crises. 

Deux grands types de crises de migraine sont toujours 
l’objet de discussions : s’agit- il de 2 facettes d’une meme 
maladie ou de 2 entites distinctes? 3 

La migraine sans aura, forme la plus frequente, repre- 
sente 80 % des acces migraineux. Ces crises, qui durent 
spontanement de quelques heures a 3 jours, se manifes- 
tent par des cephalees (ayant volontiers une topographie 

Criteres de la migraine sans aura 


A Au moins 5 crises 

B Cephalees evoluant par crises durant 4 a 72 heures sans traitement 

C Au moins 2 caracteristiques suivantes: 

I Unilateral 
I Pulsatile 

I Moderee ou severe 
I Aggravation par les activites physiques 

D Au moins un des caracteres suivants: 

I Nausees et/ou vomissements 
I Photophobie et phonophobie 

E Examen normal 

BED Criteres de I’lnternational Headache Society. 


* Pole neurosciences cliniques, CHU Marseille, hopital de La Timone, 13385 Marseille Cedex. Courriei: anne.donnet(3>mail.ap-hm.fr 
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hemicranienne et un caractere pulsatile) associees a une 
hyperesthesie sensorielle, des nausees et des vomisse- 
ments. Le caractere aggravant de la cephalee a l’effort, 
meme moderee, est assez evocateur du caractere migrai- 
neux de la cephalee. L’interrogatoire, pierre d’angle du 
diagnostic, doit retrouver tous les criteres de definition de 
la migraine sans aura selon FIHS (tableau 1). Cependant, 
si ces criteres permettent d’etablir avec une grande preci- 
sion le diagnostic de crise de migraine, ils ne decrivent pas 
la maladie migraineuse. 

La migraine avec aura. Chez certains patients, la 
cephalee migraineuse peut etre systematiquement ou 
occasionnellement associee a une symptomatologie 
neurologique transitoire qui correspond a une aura 
migraineuse. Le diagnostic repose sur un interrogatoire 
meticuleux recherchant en particulier le deroulement 
temporel de l’aura, qui doit etre compris entre 5 et 
60 minutes (tableau 2). L’aura precede, classiquement, la 
cephalee, mais peut neanmoins survenir en meme temps 
et a une traduction le plus souvent visuelle (scotome scin- 
tillant, phosphenes. . .), parfois suivie de manifestations 
sensitives a type de paresthesies dont la topographie, tres 
caracteristique, est volontiers cheiro-orale (i. e. touchant 
la partie inferieure de la face et la main). Parfois, des trou- 
bles de la denomination peuvent etre decrits. L’aura peut 
s’accompagner, de maniere rare, d’un deficit moteur qui 
conduit au diagnostic de migraine hemiplegique spora- 
dique ou familiale. Cette demiere est une forme rare de 
migraine, avec un mode de transmission autosomique 
dominant, ce qui en fait un excellent modele genetique de 
migraine. Plusieurs anomalies genomiques a l’origine de 
cette affection ont ete identifiees, la plus classique est la 
mutation sur le gene CACNA1A sur le chromosome 19. 4 
Quelle que soit la nature de l’aura, c’est sa progression 
lente, spatiale et temporelle, que l’on nomine marche 
migraineuse, qui permet d’affirmer le diagnostic et d’eli- 
miner les autres maladies neurologiques focales, a savoir 
la crise epileptique partielle (dont la duree est plus 
courte) et l’accident ischemique transitoire (dont l’instal- 
lation est plus brutale). 

Enfin, la notion de migraine probable correspond a 
l’integralite des criteres recommandes par FIHS moins 1. 
Cette forme clinique est loin d’etre rare (la moitie des 
migraineux) et doit beneficier d’un diagnostic et d’une 
prise en charge therapeutique identique a celle des 
patients migraineux ayant l’integraiite des criteres diag- 
nostiques. 

Les facteurs declenchants de crise migraineuse sont 
souvent multiples chez un meme patient. Ils sont souvent 
emotionnels (emotions positives ou negatives), hormo- 
naux, hypniques (manque ou exces de sommeil), alimen- 
taires. . . Certains patients ont une susceptibilite particu- 
liere aux changements de rythme (passage de l’activite 
professionnelle a l’activite de fin de semaine, modifica- 
tions du rythme du sommeil ou de la prise des repas. . .). 


Criteres de la migraine avec aura typique 


A Au moins 2 crises repondant aux criteres B a D 

B Aura avec au moins 1 des signes suivants en dehors 
d'un deficit moteur 

I Symptome visuel totalement reversible comprenant des signes 
positifs ou negatifs 

I Symptomes paresthesiques totalement reversibles comprenant 
des signes positifs ou negatifs 
I Troubles de la denomination totalement reversibles 

C Au moins 2 des signes suivants 

I Symptomes visuels homonymes et/ou symptomes sensitifs 
unilateraux 

I Les symptomes se developpent progressivement sur plus 
de 5 minutes et/ ou les differentes auras surviennent 
avec un intervalle d'au moins 5 minutes 
I Chague symptome dure de plus de 5 minutes 
a moins de 60 minutes 

D La cephalee a les caracteristiques de celles observees 
dans la migraine sans aura et commence pendant Laura 
ou suit Laura avec un intervalle de 60 minutes 

E Non attribute a un autre desordre 
IflWM Criteres de I'lnternational Headache Society. 

Le diagnostic est done essentiellement clinique, base 
sur le respect des criteres de FIHS, la nonnalite de l’exa- 
men clinique et le recul temporel sur la maladie. La pra- 
tique d’examens paracliniques n’est pas necessaire si les 
conditions ci-dessus sont remplies. Un bilan neuroradio- 
logique est discute si un patient migraineux connu signale 
une cephalee qu’il juge inhabituelle. 

La migraine de I'enfant 

La prevalence de la migraine se situe entre 5 a 10 % 
chez I’enfant, avec une repartition equivalente entre filles 
et garyons avant la puberte. Les signes cliniques sont lege- 
rement differents de ceux de la migraine de l’adulte, avec 
une duree de crise plus breve et une cephalee plus volon- 
tiers frontale et bilaterale. Les signes digestifs sont sou- 
vent marques, et une paleur inaugurale est frequemment 
retrouvee. Le sommeil est souvent reparateur. Des equiva- 
lents migraineux, douleurs abdominales (« migraine 
abdominale »), crises de vomissements cycliques, vertiges 
paroxystiques benins sont decrits chez I’enfant. La surve- 
nue d’une aura, en particulier visuelle, n’est pas rare si la 
recherche est systematique. Une amelioration avec l’age 
est regulierement retrouvee lors d’etudes longitudinales. 

Migraine et hormones 

Des liens etroits unissent la migraine et les hormones 
feminines, comme en temoignent la predominance femi- 
nine et l’evolution de la migraine tout au long de la vie de 
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la femme : debut de la migraine a la puberte, preponde- 
rance de la maladie a l’age adulte, frequence de la 
migraine au cours de la periode catameniale, ameliora- 
tion frequente au cours de la grossesse, influence des 
traitements contraceptifs estroprogestatifs et des traite- 
ments substitutifs de la menopause. Ces liens sont cepen- 
dant differents selon qu’il sag it d’une migraine sans ou 
avec aura. En effet, revolution citee precedemment se 
retrouve plus frequemment pour la migraine sans aura. A 
l’inverse, une aggravation ou une apparition des crises au 
cours de la grossesse est plus souvent rencontree dans la 
migraine avec aura. La chute du taux d’estrogenes apres 
une periode d’impregnation estrogenique apparait 
comme le facteur declenchant des migraines catame- 
niales, mais le mecanisme d’action de ce declenchement 
reste inconnu. 

Evaluation de la migraine 

Si le diagnostic clinique semble relativement facile, 
revaluation des patients migraineux est un point 
important, en particulier pour optimiser la prise en 
charge therapeutique. Elle repose sur revaluation de la 
gene fonctionnelle induite par la migraine, sur la 
recherche d’une comorbidite (en particulier anxio- 
depressive) et sur la recherche d’un abus medicamen- 
teux. Cette gene fonctionnelle, evidente au cours des 
crises, se retrouve egalement en dehors de celles-ci, 
notamment en raison des conduites d’evitement que 
developpent les patients migraineux qui redoutent la 
survenue d’un nouvel acces. Ces repercussions se 
voient dans toutes les activites (sociales, profession- 
nelles et familiales). Le retentissement sur la vie de 
couple est souvent non negligeable. 

Les complications 

Les cephalees chroniques quotidiennes sont la compli- 
cation la plus frequente de la migraine, loin devant l’etat 
de mal migraineux ou l’exceptionnel infarctus migrai- 
neux. Elies touchent 15 a 20 % des patients migraineux. 
Le diagnostic de cephalees chroniques quotidiennes est 


CE QUI EST NOUVEAU 


•) Les progres dans la physiopathologie des cephalees primaires 
debouchant sur des prises en charge specifiques. 

•) Le diagnostic clinique et d'interrogatoire dont les criteres 
sont precises dans une classification internationale, 
elle-meme evolutive. 

7 Le concept de migraine probable. 

■) L'isolement et le demembrement des cephalees trigemino- 
vasculaires 


Criteres diagnostiques 
de la cephalee de tension 

A 

La cephalee dure de 30 minutes a 7 jours 

B 

La cephalee a au moins 2 des caracteristiques suivantes 

1 Localisation bilaterale 

1 Douleur a type de pression 

1 Intensity faible a moderee 

1 Pas d'aggravation par I'activite physique de routine 
comme marcher ou monter les escaliers 

c 

A la fois les 2 symptomes suivants 

1 Ni nausee ni vomissement (une inappetence peut etre 
presente) 

1 Photophobie ou phonophobie 

D 

Non attribute a un autre desordre 

inHI'H Criteres de I'lnternational Headache Society. 


etabli si le patient a des cephalees plus de 15 jours par 
mois et plus de 4 heures par jour depuis au moins 3 mois. 
II s’agit le plus souvent d’une cephalee episodique 
- migraine, mais egalement cephalee de tension - qui evo- 
lue vers une cephalee chronique sous l’influence notam- 
ment d’un abus medicamenteux et de facteurs psycho- 
pathologiques. 5 

CEPHALEES DE TENSION 


Les cephalees de tension sont un syndrome heterogene 
dont la physiopathogenie est incertaine. La denomination 
retenue permet de souligner qu’une certaine forme de 
tension mentale et/ou musculaire puisse jouer un role 
causal. Malgre sa frequence, 6 la cephalee de tension sem- 
ble moins attractive que la migraine pour les chercheurs, 
l’industrie pharmaceutique ou les organismes de sante. 
Elle n’en constitue pas moins un probleme majeur de 
sante publique. Cette cephalee est bilaterale, a type de 
pression ou d’etau, sans caractere pulsatile, d’intensite fai- 
ble a moderee. L’aggravation a l’effort, evocatrice de la 
cephalee migraineuse, n’est pas retrouvee, et la duree est 
variable, allant de 30 minutes a 7 jours. Les signes d’ac- 
compagnement sont discrets, phono- ou photophobie 
(tableau 3). Le manque de caracteristiques cliniques de ce 
type de cephalees fait qu’il est important d’eliminer une 
cephalee symptomatique dont le tableau clinique peut 
etre comparable. L’examen clinique est normal et recher- 
che, par la palpation des muscles cervicaux paraverte- 
braux et des trapezes, une sensibilite pericranienne 
accrue. 
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Algie vasculaire de la face 


L algie vasculaire de la face est la 
cephalee trigemino-autonomique la 
plus frequemment rencontree. Mai 
connue du corps medical, elle est souvent 
tardivement diagnostiquee, et les patients 
qui en souffrent mal pris en charge. Ce defi- 
cit de prise en charge a des consequences 
deleteres, compte tenu de I'intensite (par- 
fois quasi suicidaire) des acces douloureux 
et du retentissement tant fonctionnel 
qu'emotionnel qui entrainent (notamment 
dans les formes chroniques) une profonde 
alteration de la qualite de vie. 

EPIDEMIOLOGIE 

La prevalence de I'algie vasculaire de la 
face est estimee a moins de 1/1 000, ce qui la 
range dans la categorie des maladies rares. 
II existe cependant peu de donnees disponi- 
bles sur son epidemiologie en population 
generale, et des etudes recentes semblent 
aller a I'encontre de son statut de maladie 
orpheline. Elle se caracterise par une predo- 
minance nettement masculine et une surve- 
nue entre 20 et 50 ans. La frequence des 
formes familiales est comprise entre 7 et 
10% et demontre I'implication de facteurs 
genetiques, pour I'instant non identifies, 
dans sa physiopathogenie. 

PHYSIOPATHOGENIE 

Malgre des progres recents notoires, la 
physiopathologie de I'algie vasculaire de la 
face n'est que partiellement connue. 1,2 
Cependant, les caracteristiques cliniques de 
cette affection font penser que 3 structures 
sont concernees : le systeme trigemino- 
vasculaire, les afferences cephaliques du 
systeme nerveux autonome et I'hypothala- 
mus. Le systeme trigemino-vasculaire et les 
afferences cephaliques du systeme nerveux 
autonome constituent un systeme effecteur 
dont la mise en jeu se traduirait par une acti- 
vation trigemino-parasympathique repo- 
sant sur des reflexes integres au niveau du 
tronc cerebral. 

Le caractere cyclique des periodes de 
crise et la survenue de crises a horaires plus 
ou moins fixes, de meme que I'existence 
quasi systematique d'une crise nocturne 


suggerent I'implication d'un rythme circa- 
dien via la melatonine sous le controle de 
I'hypothalamus. Cette structure constitue- 
rait un veritable «generateur» qui contro- 
lerait cet effecteur. Les etudes recentes en 
imagerie fonctionnelle ont permis de 
demontrer une hy peracti vite du noyau 
postero-inferieur de I'hypothalamus qui 
apparaTt de maniere ipsilaterale a la crise. 

DIAGNOSTIC CLINIQUE 

Les crises 

Elies se caracterisent {v. tableau) 4 par 
une douleur orbitotemporale atroce, stricte- 
ment unilaterale de duree variant de 15 a 
180 minutes, associee a des signes vegeta- 
tifs ispilateraux a la douleur (larmoiement, 
injection conjonctivale, rhinorrhee, obstruc- 
tion nasale, myosis, ptosis, sudation du front 
et de la face, oedeme palpebral). 3,4 

La douleur est maximale au niveau orbi- 
taire, mais peut egalement irradier au 
niveau de I'hemiface ou de I’hemicrane. 

Criteres diagnostiques 
de I’algie vasculaire de la face 


A Au moins 5 crises repondant 
aux criteres B et D 

B Douleur severe ou tres severe, 
unilaterale, de topographie orbitaire, 
supra-orbitaire et/ou temporale durant 
de 15 a 180 minutes sans traitement 

C La cephalee est associee avec au moins 
un des signes suivants, du meme cote de 
la douleur: 

I Injection conjonctivale 
et/ou larmoiement 

I Obstruction nasale et/ou rhinorrhee 
I CEdeme de la paupiere 
I Sudation du front et de la face 
I Myosis et/ou ptosis 
I Comportement de deambulation 
ou agitation 

D Frequence des crises del a 8 par jour 
E Non attribute a un autre desordre 

iphiij™ Selon I'lHS (International 
Headache Society). D'apres la ref.3. 


Cette douleur, rarement pulsatile, est 
decrite comme un broiement, un arrache- 
ment ou une brulure dont I'intensite est 
maximale en quelques minutes. L'existence 
de signes vegetatifs ipsilateraux est tres 
evocatrice, mais peut etre absente chez 
environ 6% des patients sans remettre en 
cause le diagnostic d'algie vasculaire de la 
face. 

Des signes digestifs (nausees, vomisse- 
ments) ainsi qu'une phono- ou photophobie 
sont possibles. Contrairement a la cephalee 
migraineuse ou le patient est plutot prostre, 
le patient en crise d’algie vasculaire de la 
face a un comportement d'agitation et de 
deambulation. Le nombre de crises peut 
varier de 1 a 8 par jour (2 a 3 crises en 
moyenne), souvent a horaires fixes (periodi- 
cite circadienne). 

L'examen neurologique est toujours 
normal en dehors d'un signe de Claude 
Bernard-Horner qui peut persister entre les 
crises. 

Les cycles: periodicite circannuelle 

Dans 90% des cas, les crises surviennent 
par episodes qui durent de 2 a 8 semaines : il 
s’agit de la forme episodique de I'algie vas- 
culaire de la face. La majorite des patients 
ont1a2episodes par an. 

La forme chronique de I’algie vasculaire 
de la face se definit comme des crises se 
repetant sans remission depuis plus de 1 an, 
ou lorsque les remissions durent moins de 
30 jours. Elle touche environ 10 % des 
patients ; elle fait suite a une forme initiale- 
ment episodique, ou est d'emblee chro- 
nique. Cette forme Clinique est souvent 
caracterisee par sa gravite et sa resistance 
therapeutique. 

Le diagnostic 

Les diagnostics clinique et differential 
(avec les autres cephalees primaires) se font 
sur I’interrogatoire. 4 Ils doivent surtout por- 
ter sur la differenciation entre migraine 
(duree des crises differentes, caractere pul- 
satile de la douleur, absence de cycles...) et 
algie vasculaire de la face, en raison des 
enjeux therapeutiques. Le diagnostic avec 
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ALEES ET MIGRAINE CEPHALEES PRIMAIRES 


CEPH 
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les autres cephalees trigemino-autono- 
miques est affaire de specialistes. 

L'examen clinique, de meme que les exa- 
mens paracliniques, sont normaux dans les 
formes typiques d'algie vasculaire de la face. 
Devant un tableau avec une semiologie 
clinique et un profil evolutif atypique, une 
imagerie cerebrale par resonance magne- 
tique (IRM cerebrale), sans et avec une injec- 
tion, couplee a une angio-IRM des vaisseaux 
intracraniens et des vaisseaux du cou doit 
etre discutee afin d'eliminer les formes 
symptomatiques d'algie vasculaire de la face. 

TRAITEMENT 

Traitement de crise 

Le traitement de crise doit §tre mis en 
place par tout medecin, la crise constituant 
une veritable urgence «algologique»: 

- le sumatriptan par voie sous-cutanee 
[Imiject] a I'autorisation de mise sur le mar- 
che (AMM) dans I’indication «traitement de 
crise de I'algie vasculaire de la face»; il est 
rembourse a 65% sur ordonnance d'excep- 
tion, en respectant les contre-indications, en 
particulier cardiovasculaires ; une ampoule 
(6mg) sous-cutanee en debut de la crise, 
maximum 2 ampoules (12mg) par 24heures, 
en respectant un intervalle d'au moins 
1 heure entre les 2 injections ; 

- I'oxygenotherapie a I'AMM avec un rem- 
boursement a 65%; 7L/min d'0 2 a 100% 
pendant 15 minutes au masque nasobuccal ; 
en premiere intention ou dans les situations 
de contre-indication au sumatriptan, pri- 


maires ou secondaires (contre-indication au 
sumatriptan, echec ou intolerance au suma- 
triptan) ou lorsque le nombre de crises est 
superieur a 2 par jour (utilisation en comple- 
ment du sumatriptan); 

- demander un avis specialise, en cas 
d'echec ou d'intolerance au sumatriptan et a 
I'oxygenotherapie. 

Traitement de fond 
Compte tenu de sa difficulty de mise en 
place, le traitement de fond devrait etre du 
ressort du specialiste. Cependant, il est impor- 
tant de connaitre les traitements utilises : 

- le verapamil (Isoptine) est prescrit hors 
AMM (cependant considere comme le traite- 
ment de premiere intention) a une dose 
initiale de 240 mg/j et augmentee de 120mg 
tous les 2 jours jusqu'a 480 mg/j ; un electro- 
cardiogramme (ECG) est fait avant le debut du 
traitement ; en cas d'inefficacite apres un 
plateau d’unesemaine a une dose quotidienne 
de 360-480mg (dose moyenne utilisee dans 
la forme episodique), la dose est augmentee 
de 120 mg tous les 2 jours jusqu'a obtention 
d'une efficacite, de la survenue d'effets secon- 
daires ou jusqu'a atteindre une dose quoti- 
dienne de 960 mg (dose reservee aux formes 
chroniques), avec une surveillance ECG lors 
des changements de paliers; 

- les corticoi'des sont reserves a la forme 
episodique; la prednisolone est prescrite a 
la dose de 1 mg/kg avec une diminution pro- 
gressive des doses; I'amelioration est 
frequente, mais un phenomene de rebond 


se produit lors de la diminution des doses; 

- le methysergide (Desernil) a I'AMM dans 
cette indication, a la dose de 4-6mg/j et 
dans le respect des contre-indications, en 
particulier vasculaires ; I'utilisation conco- 
mitante de sumatriptan est contre- 
indiquee; les effets secondaires sont rares 
mais graves (ergotisme, fibrose retroperito- 
neale, valvulaire cardiaque); un avis specia- 
lise doit etre demande (prescription rare) ; 

- le lithium (Teralithe) peut etre prescrit, 
hors AMM, en cas de forme chronique sur 
avis specialise. 

CONCLUSION 

Le diagnostic d'algie vasculaire de la face 
est un diagnostic clinique evident a I'interro- 
gatoire tant la semiologie est stereotypee. 
La gravite de la crise douloureuse, I'urgence 
a la mise en place d'un traitement de crise 
adapte font qu’il est indispensable que tout 
medecin connaisse cette maladie rare, mais 
probablement sous-diagnostiquee. 
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Devolution peut se faire sur un mode episodique ou 
chronique. Les formes episodiques ont ete divisees en 
formes occasionnelle ou frequente. 

La forme chronique est une maladie handicapante 
responsable dune diminution importante de la qualite de 
vie. Meme si la physiopathologie est mal connue, il semble 
que les mecanismes peripheriques jouent un role dans les 
formes episodiques alors que les perturbations centrales 
sont plus souvent evoquees dans les formes chroniques. 
Les relations complexes entre les divers aspects physio- 
pathogeniques peuvent expliquer pourquoi cette maladie 
est si difficile a traiter, son traitement se limitant le plus 
souvent aux traitements antidepresseurs tricycliques. 


CEPHALEES TRIGEMINO-AUTONOMIQUES 


Par rapport aux 2 grandes varietes de cephalees primaires 
que sont la migraine et les cephalees de tension, les cepha- 
lees trigemino-autonomiques sont rares, et souvent 
meconnues alors meme que la gravite de la douleur et 
Palteration de la qualite de vie qui en decoulent sont 
generalement considerables. 7 

Elies constituent un groupe clairement individualise 
au sein des cephalees primaires dans la deuxieme edi- 
tion de la Classification internationale des cephalees 
publiee par 1’IHS. Ce groupe comprend 3 grandes 
entites, avec : 
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— Falgie vasculaire de la face dans sa forme episodique et 
sa forme chronique ; 

— l’hemicranie paroxystique dans sa forme episodique et 
sa forme chronique ; 

— le syndrome SUNCT (short-lasting unilateral neuralgi- 
form headache attacks with conjunctival injection and 
tearing). 

L’algie vasculaire de la face est la cephalee trigemino- 
autonomique la plus frequemment rencontree. 

L’individualisation des cephalees trigemino-autono- 
miques resulte dune presentation clinique commune se 
caracterisant par la survenue d’acces paroxystiques dou- 
loureux d’une hemiface associes a une dysautonomie 
focale homolaterale (larmoiement, injection conjoncti- 
vale, rhinorrhee, obstruction nasale) et par une expres- 
sion clinique souvent periodique, la periodicite etant cir- 
cadienne (le patient ayant mal quotidiennement pendant 
les periodes douloureuses) mais egalement circannuelle 
(le patient decrivant des periodes douloureuses entrecou- 
pees de periodes de remission sans aucune crise) dans les 
formes episodiques. Ces trois entites sont caracterisees 
par la survenue de crises breves de douleur de l’hemiface, 
avec signes autonomiques durant moins de 3 heures pour 
Falgie vasculaire de la face, moins de 45 minutes pour 
l’hemicranie paroxystique et moins de 2 minutes pour le 
syndrome SUNCT. Leur diagnostic est purement 
clinique, fonde sur Finterrogatoire, l’examen clinique 
etant normal. II s’agit essentiellement d’affections de 
Fadulte, et en particulier de Fadulte jeune. Les differentes 
caracteristiques cliniques des syndromes trigemino-auto- 
nomiques sont resumees dans le tableau 4. 


Au-dela de cette communaute clinique, l’individualisa- 
tion de ce groupe est egalement justifiee par une commu- 
naute physiopathologique s’articulant autour d’une acti- 
vation trigemino-vasculaire couplee a une activation 
reflexe du systeme parasympathique cephalique. 8 

Lorsque le tableau clinique est typique, ces cephalees 
sont quasiment toujours primitives. Cependant, leur seve- 
rite, leur rarete et Fexistence de formes exceptionnelles 
secondaires justifient la realisation d’explorations para- 
cliniques, en particulier d’une imagerie en resonance 
magnetique couplee a une angiographie par resonance 
magnetique. 

Meme si l’identification et la prise en charge de ces 
tableaux sont souvent l’affaire de specialistes, le diagnos- 
tic de ces syndromes rares est important a faire du fait de 
la reponse specifique a certains traitements en fonction du 
syndrome incrimine. Enfin, le diagnostic de crise d’algie 
vasculaire de la face doit etre fait par tout medecin de 
fa (;:on a mettre en place de maniere urgente un traitement 
de crise specifique. 

AUTRES CEPHALEES PRIMAIRES 


Ce chapitre regroupe un ensemble tres heterogene de 
cephalees caracterisees essentiellement par leur survenue 
dans des circonstances particulieres, le plus souvent physio- 
logiques, comme l’activite sexuelle, les efforts physiques et 
les efforts de toux ou le sommeil. Certaines de ces cephalees 
sont presque toujours primaires, comme la cephalee hyp- 
nique, d’autres doivent faire discuter une cephalee secon- 
daire et eliminer en particulier une hemorragie meningee. 


Caracteristiques cliniques des differentes cephalees trigemino-autonomiques 


CARACTERISTIQUES 

AVF 

HPC 

SUNCT 

Sexe (H/F) 


H > F 

F > H 

H > E 

Douleur 

Type 

Broiement 

Broiement 

Poignard 


Severite 

Tres severe 

Tres severe 

Severe 


Siege 

Orbitaire > temporal 

Orbitaire > temporal 

Orbitaire 


Lateralisation 

Exclusive 

Exclusive 

Exclusive 


Cote des crises 

Constant 

Constant 

Constant 

Duree des crises 

15 a 180 min 

2 a 30 min 

5 a 240 s 

Frequence 

1 a 8/j 

Plus de 5/j 

3 a 200/j 

Symptomes associes 

Aura 

Rare 

Non 

Non 


Signes autonomiques 

Tres frequents 

Tres frequents 

Constants 


Nausees vomissements 

Rares 

Rares 

Rares 


hd AVF : algie vasculaire de la face; HPC: hemicranie paroxystique chronique; SUNCT : short-lasting unilateral 
neuralgiform headache attacks with conjunctival injection and tearing. 
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CEPH 


ALEES ET MIGRAINE CFPHAI FFR PRIMAIRFS 


Cependant, la repetition d’une cephalee, exclusivement 
dans ces situations, aide, si l’examen clinique est normal, a 
faire le diagnostic de ces cephalees que l’on peut qualifier de 
« situationnelles ». Leur identification est d’autant plus 
importante quelle permet de rassurer les patients et de leur 
proposer un traitement preventif oriente. Leur survenue est 
tres variable d’un type a l’autre : frequente pour la cephalee a 
la toux, rare comme la cephalee hypnique. Enfin, elles ont 
toutes en coimnun une physiopathogenie obscure. 

La cephalee primaire a la toux, classiquement attri- 
bute a retirement de structures algogenes de la fosse 
posterieure, survient essentiellement apres l’age de 
40 ans, plus volontiers chez les adultes de sexe masculin. 
II s’agit d’une douleur severe, le plus souvent bilaterale, 
survenant lors de la toux et durant habituellement de 
quelques secondes a quelques minutes. II n’existe pas de 
signes d’accompagnement ; elle peut etre reproduite 
dans d’autres circonstances, comme le rire, l’eternue- 
ment, la defecation. 9 

La cephalee primaire a Peffort peut etre liee a n’im- 
porte quel type d’effort ou d’activite sportive et se traduit 
par une cephalee volontiers pulsatile dont la duree est 
variable et dont la survenue est liee exclusivement a l’acti- 
vite physique. Elle touche plus souvent fhomme et se tra- 
duit par une cephalee volontiers pulsatile, parfois accom- 
pagnee de vomissements. Elle differe de la cephalee a la 
toux par un age de survenue plus jeune, une duree plus 
longue, une unilateralite plus frequente et un caractere 
plus volontiers pulsatile. 

Les cephalees sexuelles primaires sont une variete 
probablement assez frequente, mais non avouee, de cepha- 
lees. 10 Elies surviennent plus volontiers chez fhomme, avec 
une moyenne d’age d’environ 40 ans. Deux varietes ont ete 
identifiees. La premiere, preorgasmique, bilaterale, diffuse, 
occipitale, apparait au moment de fexcitation sexuelle Elle 
s’apparente a une cephalee de tension et dure de quelques 
heures a quelques jours. Elle represente environ un quart 
des cas et serait due a une contraction des muscles de la 
nuque. La seconde est plus frequente, decrite comme 
explosive, pulsatile, severe, de siege frontal ou occipital, 
apparaissant juste avant l’orgasme ou au moment de celui- 
ci et persistant de quelques minutes a quelques heures. Sa 
presentation clinique la fait apparenter a une cephalee vas- 
culaire, peut-etre en rapport avec l’elevation tensionnelle 
liee a l’orgasme. Cette distinction est cependant parfois 
schematique. Dans tous les cas, une fois le diagnostic de 
cephalee sexuelle primaire etabli, il convient de rassurer le 
patient en insistant sur le bon pronostic de cette affection et 
sur la frequence de sa disparition spontanee. 

La cephalee hypnique 11 se caracterise par la survenue 
purement nocturne dune cephalee qui reveille le patient 
1 a 3 fois par nuit, le plus souvent aux memes horaires et 
survenant plus de 15 fois par mois selon 1’IHS. II s’agit 
d’une cephalee rare, probablement sous-diagnostiquee, 
survenant chez les patients de plus de 60 ans. La cephalee 


POUR LA PRATIQUE 


La qualite de la premiere consultation afin d'etablir 
le diagnostic de cephalee primaire et d'orienter 
la therapeutique. 

La multiplicity des cephalees primaires (la migraine 
et la cephalee de tension sont les plus frequentes), 
mais les autres syndromes meritent d'etre connus 
et identifies afin de beneficier d'une orientation optimale. 

■""> L'education des patients afin de prevenir un risque d'abus 
medicamenteux. 

est le plus souvent diffuse, bilaterale, d’intensite plus sou- 
vent moderee que severe. Elle ne s’accompagne pas de 
signes particuliers. Sa duree est variable, de 15 a 45 minu- 
tes. Classiquement, elle repondrait au carbonate de 
lithium, mais ce traitement est souvent a l’origine d’effets 
secondaires non negligeables. Elle doit etre distinguee 
des crises migraineuses de survenue nocturne, qui sur- 
viennent plutot au petit matin, sont plus prolongees et qui 
s’accompagnent de nausees et de vomissements. Bien 
qu’elle ait des caracteristiques semiologiques propres et 
soit aisement identifiable, elle doit beneficier d’un bilan 
neuroradiologique. 

L’hemicrania continua, initialement classee dans le 
cadre des cephalees trigemino-autonomiques en raison 
de l’existence possible de signes autonomiques ipsilate- 
raux, figure egalement dans le groupe des cephalees situa- 
tionnelles. Cependant, son profil evolutif different ainsi 
que l’absence de signes autonomiques systematiques 
expliquent son nouveau positionnement dans la classifi- 
cation de 1’IHS. 12 En effet, la douleur est continue, unilate- 
rale, d’intensite moderee. Sur ce fond permanent vien- 
nent se greffer des periodes d’exacerbation de la douleur. 
Les symptomes dysautonomiques sont moins marques 
que dans les cephalees trigemino-autonomiques et sur- 
viennent pendant les periodes d’exacerbation de la dou- 
leur. L’efficacite de l’indometacine serait constante, avec 
des doses variant de 25 a 300 mg/j. Des confusions sont 
possibles avec d’autres cephalees primaires strictement 
unilaterales. Dans le doute, il est recommande de faire un 
test therapeutique a l’indometacine afin d’eliminer une 
hemicrania continua. 

CONCLUSION 


L’ampleur des cephalees primaires reste sous-evaluee et 
ces pathologies sont encore insuffisamment reconnues et 
soignees dans le monde. 11 s’agit done d’un veritable enjeu 
de sante publique. 

Les developpements physiopathologiques etl’avenement 
de nouveaux medicaments qui en decoulent ont cependant 
permis a de nombreux migraineux d’obtenir une ameliora- 
tion de leur qualite de vie. ■ 
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SUMMARY Primary headaches 

Diagnosis of primary headache disorders depends on systematic exclusion of secondary disorders and systematic identification of the specific features 
of the primary disorders. The four categories of primary headaches include migraine, tension-type headache, cluster headache and other trigeminal 
autonomic cephalalgias, and other primary headaches. 

Rev Prat 2008 ; 58 : 608-15 


RESUME Cephalees primaires 

Le diagnostic de cephalees primaires repose sur des caracteristigues diniques bien specifiques et I'exclusion des causes pouvant etre a I'origine 
des cephalees secondaires. Ces cephalees regroupent 4 entites distinctes: la migraine, la cephalee de tension, les cephalees trigemino-vasculaires 
et les autres cephalees primaires, le plus souvent situationnelles. 


L’auteur n ’a pas transmis de declaration de conjlit d’interets. 
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Cephalees et migraine: le repertoire 


RECOMMANDATIONS, SOCIETES, 
ORGANISMES... 


www.has-sante.fr 

Sur le site de la Haute Autorite de sante, 
suivez le chemin suivant: «toutes les 
publications/neurologie» et feuilletez 
les pages, vous trouverez les recom- 
mandations suivantes: 

■ CCQ (cephalees chroniques quoti- 
diennes) : diagnostic, role de I’abus medi- 
camenteux, prise en charge (Recom- 
mandation pour la pratique clinique, 
Anaes septembre2004). 

■ Prise en charge diagnostique et the- 
rapeutique de la migraine chez I'adulte 
et chez I'enfant : aspects cliniques et eco- 
nomiques (Recommandation pour la 
pratique clinique, Anaes octobre 2002). 

■ Prise en charge diagnostique et the- 


rapeutique de la migraine chez I'adulte 
et chez I'enfant : aspects cliniques et eco- 
nomiques (Evaluation economique, Anaes 
octobre 2002). 

■ Fermeture du foramen ovale perme- 
able, par voie veineuse transcutanee 
(a I'exclusion de la fermeture de la com- 
munication interauriculaire : libelle DASF 
004) [Avis sur les actes professionnels, 
HAS juillet 2005], 

Vous pouvez egalement ecrire «migraine» 
ou «cephalees» dans la case de recher- 
che de ce site, vous accederez a ces 
memes recommandations ainsi qu'a 
quelques autres documents: avis de la 
commission de la transparence, com- 
muniques de presse... 

De nouvelles recommandations sur la 
migraine devraient etre publiees cette 
annee. 


www.sf-neuro.org 

La plupart des recommandations sus- 
citees sont egalement sur le site de la 
Societe frangaise de neurologie. Choisir 
les menus «axes pathologiques/migrai- 
nes et cephalees/recommandations et 
fiches pratiques*. Le site propose aussi 
de nombreux liens vers les societes 
savantes ou les associations de patients 
francophones et anglophones. 

Ce site permet egalement d'aller sur le 
portail de la Societe frangaise d'etude 
des cephalees et des migraines et d'ac- 
ceder a la veille bibliographique reali- 
see par cette societe savante au travers 
de sa lettre numerique hebdomadaire 
Cephalees Online. 


(Suite page 642) 


LA REVUE DU PRATICIEN, VOL. 58, 31 MARS 2008 


615 



